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aPTT    II, V, VIII, IX, X, XI, XII, Fibrinogen, 
Präkallikrein, „high molecular weight 
kininogen“. 

Quick (PT) II, V, VII, X, Fibrinogen. 
 

Blutbild  Thrombozytenzahl (T-Zahl). 

 
+ nicht-standardisierte Befragung zur 

Blutungsanamnese. 

 
Epidemiologisch betrachtet, betreffen die 

häufigsten Störungen der Blutgerinnung jedoch 
die Thrombozytenfunktion bzw. die primäre 

Hämostasekapazität. 
 



Koscielny J. et al. Hämostaseologie 2007 

 



Koscielny J. et al. Hämostaseologie 2007 



Koscielny J. et al. Hämostaseologie 2007 

 

Bei Patienten vor elektiven Eingriffen betreffen  die weitaus 

häufigsten Koagulopathien mit Blutungsneigung Störungen 

der primären Hämostase, die mittels Quick und/oder PTT 

Bestimmung nicht erfasst werden können. 

 

Mittels standardisiertem Fragebogen zur Blutungsanamnese 

können Frauen mit relevanten Koagulopathien zuverlässig 

detektiert  und einer weitergehenden Gerinnungsdiagnostik 

zugeführt werden. 

 



Bleeding Disorders in Premenopausal Women - ASH - 2016 



Kadir et al. Haemophilia 1999;5:40-8. 

Menorrhagie bei 116 Frauen mit hereditären Blutungsstörungen vs. 69 Kontrollen  

Blutungs score > 100 

 
von Willebrand   74 % 

 

Hämomophilie   57% 

 

FXI deficiency  59%  

 

Kontrollen  29% 



Menstruations- Blutungs Score (MBS) >100  Menorrhagie 

Philipp et al. Am J Obstet Gynecol 2008;198:163.e1-163. 



Philipp et al. Am J Obstet Gynecol 2008 

Fragebogen zur Blutungs- und Zyklusanamnese 

Fragen Ja  nein 

Dauert Ihre Periode  länger als 7 Tage ? 

Haben Sie während der Periode öfter Schwindelgefühle? 

Beschränkt Ihre Periode Ihre täglichen Abläufe  regelmäßig 
(Beruf, Hausarbeit, Bewegung oder soziale Aktivität) ? 

Wurden Sie wegen Anämie jemals abgeklärt ? 

Wurden in der Familie jemals Blutungsstörung diagnostiziert? 

Blutungsneigung bei  Zahnmedizinischen Eingriffen? 

Blutungsneigung bei  anderen chirurgischen Eingriffen? 

Blutungsprobleme bei Entbindungen oder nach einer Fehlgeburt ? 



Philipp et al. Am J Obstet Gynecol 2008 

Vorhersage  



Hormonbehandlung 
  

• Östrogenhaltige Antikonzeptiva z.B. Minipille (Östrogen/Gestagen) 

 

  Erhöhen Gerinnungsfaktoren (II, VII, VIII, X , VWF) 

  Ovulationshemmung 

  Regulation und Verkürzung des Menstruationszyklus 

 

• Lokalwirksame Gestagene 

 

  Gestagen abgebende IUD 
  

 . 

 



Antifibrinolytika (Tranexsamsäure z.B. Cyklokapron) 
  

• z. B. in Verbindung mit DDAVP 

 

  nach Einsetzen der Regelblutung  

  3 x täglich 1g maximal 4 Tage. 

  Hypermenorrhoe: 4 x 1 g/d 
 

 

  

 

 

 



Desmopressin (DDAVP) 
  

• milde Hämophilie A, vWJ-Syndrom Typ I (II) 

 

  Erhöhen die Konzentrationen der F VIII, V und vWF. 

  z.B. Nasenspray 

  DDAVP Test Gerinnungsfaktor Anstieg  bei vWJ-Syndrom Typ II 

 

• Nebenwirkungen beachten: 

 

  erhöhte Flüssigkeitsaufnahme kann zur Hyponaträmie führen. 

  Kopfschmerzen 

  Hypertonus 

  kurzanhaltende faciales Flush. 

 . 

 



Bleeding Disorders in Premenopausal Women - ASH Education Book - 2006 

 

Bei bis zu 50% der Patientinnen mit Menorrhagien liegt eine Störung 

der primären Hämostase (Zell vermittelten Gerinnung) vor. 

 

Bei bis zu jeder 5. betroffenen Frau besteht eine von Willebrand 

Erkrankung. 

 

Mittels Menstruation Blutungs Score und standardisiertem Fragebogen 

können nahezu alle Frauen mit Koagulopathien identifiziert und einer 

weiteren Gerinnungsdiagnostik zugeführt werden. 

 



 

 

 

  

 



 

  Prävalenz 1-2 % : 

 



Lavin M et al. Blood adv. 2018 



 

  

*

cave:  transplazentare Übergang der Allo-Antikörper möglich 



Govorov et al; Plos One 2016 

Peripartale Blutverlust 



Mittlerer Hämatokrit im Verlauf der Schwangerschaft 



: 

        

 

 

 





 

  
 :  

• normale plasmatische  Hyperkoagulabilität 

• normale Thrombozytenfunktion (keine Thrombozytopathie) 

-  verminderte Expression von Glykoproteinen 

-  z. B. M. Glanzmann Verminderung  GP IIb/IIIa 







- Standardheparin (HIT) 

- TZ-Inhibitoren  
(Clopidogrel, Ticlopidin) 

- Analgetika  
(Diclofenac, Naproxen, Ibuprofen) 

- Antibiotika  
(z.B. Gentamycin, Rifampicin, Sulfonamide) 

- Antikonvulsiva  
(Carbamazepin, Phenytoin, Valproat, Diazepam) 

- H2-Blocker  
(Ranitidin, Cimetidin) 

- Diuretika  
(Chlorothiazid) 

- Immunsuppressiva/Zytostatika 

- Virustatika  
(Valaciclovir) 





Matzdorf et al. www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp 2013 

http://www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp
http://www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp
http://www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp
http://www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp
http://www.dgho-onkopedia/Leitlinie/Immunthrombozytopenie-itp


 

Bergmann F und Rath W. DÄ 2015;112:795-802  



 





Thrombotische Mikroangiopathie  Erythrozytenschädigung  Fragmentozyten 







Hemolysis , Elevated Liver enzymes, Low Platelet 

 



HELLP-Syndrom TTP (angeboren/erworben) aHUS 

Prävalenz - 0,1-0,8% aller SS - 1: 25.000 SS - 2/1 Mio. Bevölkerung 
- (0,1/1 Mio.) SS 

Manifestation - Median 34 SSW 
- 10-25 % pp (72 Std.) 

- 30 SSW  
- pp 90% 

- meist pp > 80 % 

Leitsymptome - rechtsseitige Oberbauch-   
schmerzen/ Epigastrium 

- Hypertonie/Proteinurie   
 80-85% 

- unspezifische Symptome: 
z.B. Schwäche, 
Kopfschmerzen 

- Neurolog. Symptome 
- Fieber, Nierenfunktions 

Störung 

- Oligurie, Anurie  
- Hämaturie, Proteinurie,  
- Hypertonie 
- Neurol. Symptome:    
     z.B. Krämpfe 

Labor  H: Haptoglobin ↓ 
Fragmentozyten ↑ 

EL: Transaminasen ↑,    
       LDH ↑ 
LP: TZ < 100 G/l =mütterl. 

Morbidität ▲ 

- Fragmentozyten ↑ 
- Kreatinin ↑ 
- ADAMTS-13-Aktivität < 5% 

- TZ > 30 G/l 
- Kreatinin > 1,7-2,3 mg/dl 
- ADAMTS-13-Aktivität ≥5% 

Therapie - Entbindung Plasmaaustausch Eculizumab 

Rezidivrate 
(Folge-SS) 

- 7-14% bis 50% 14 % außerhalb der 
Schwangerschaft 



HIT 1: 

    



HIT II: 



 

hohes Risiko 

     geringes Risiko 
Chirurgisch 

 orthopädisch 

        kardiologische 

     internistische 

             geburtshilfliche Patientinnen 



 

• Diagnose n. WHO  

Diagnose ET erfordert das Vorhandensein aller 5 Kriterien 

1. Thrombozyten kontinuiierlich > 450.000 /µL 

2. Ausschluss reaktive Thrombozytose (CRP, Ferritin) 

3. Mutationsanalyse JAK2V617F-, CALR- oder MPL-Mutation positiv  CMP Erkrankung bewiesen 

4. Ansonsten Ausschluss anderer myeloischen Neoplasien 

5. Knochenmarkbiopsie  Differenzialdiagnose  

- Proliferation hauptsächlich Megakaryozytenlinie 

- erhöhte Zahl vergrößerter reifer Megakaryozyten 

- keine Faserbildung, keine wolkenartigen Megakaryozytenkerne.  

 

 



 

• Mikrozirkulationsstörungen im Bereich: 

 Finger und Zehen  Erythromelalgie (schmerzhafte Rötung mit Brennen und Schwellung) 

 Gehirns  Seh- oder Sprachstörungen, Schwindel, Migräne 

 

• Thrombosen (häufigste und gefürchtete Komplikation): 

 

 arterielle Thrombosen  Koronararterien, hirnversorgenden Arterien  

 venöse Thrombosen  große Oberbauchgefäßen Pfortader-, Leber- , Milz-Mesenterialvenen 

   Venen der unteren Extremitäten mit konsekutiver Lungenembolie 

  

• Hämorrhagische Komplikationen. 



Passamonti et al. Blood. 2007; Rumi et al Haematologica 2015 

  ET SS  

96 SS  

ET JAK2+  

96 SS  

CALR+ 

(N=30)  

MPL + 

(n=6)  

Triple neg. 

(n=20)  

Lebendgeburten 61 (64 %) 52 (54 %) 19 (63 %) 2 (33 %) 13 (65 %) 

SS Komplikationen 47 (49 %) (52 %)       

Fehlgeburten 31 (32 %) 30 (31 %) 7 (23 %) 2 (33 %) 4 (20 %) 

1.Trimester 27 (28 %) 24 (25 %) 7 (23 %) 2 (33 %) 4 (20 %) 

2. Trimester 

3. Trimester (IUFT) 

4 (4 %) 

3 (3 %) 

6 (6 %) 

3 (3 %) 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

IUGR 4 (4 %) 7 (7 %) 1 (3 %) 2 (33 %) 3 (15 %) 

MütterlicheKomplikationen 9 (9 %) 10/89 (11 %) 2/30 (7 %) 2/6 (33 %) 4/19 (21 %) 

Prä-Eklampsie 5 NA NA NA NA 

SIH 4 NA NA NA NA 

Schwangerschaftskomplikationen bei 58 Frauen mit essentieller Thrombozytose 

sowie 59 JAK2+ Frauen während jeweils 96 Schwangerschaften.  

Outcome mit (Jak2, CALR, MPL) und ohne nachweisbare Mutationen = Triple neg. 

IUGR: intrauterine Wachstumsretardierung; SIH: Schwangerschaft induzierte Hypertonie 



• Lebendgeburtenrate  zwischen 50 und 60 % 

• Fehlgeburtenrisiko  30 % 

• IUFT  3 % 

• JAK2 Mutationsträger  ~50 % Lebendgeburten; > 50 % SS- 

  Komplikationsrate einschließlich Prä- 

  Eklampsie. 

 

• Thromboserate in der Schwangerschaft erhöht; Inzidenz nicht bekannt.  
 



Tefferi et al. 2018 Blood Cancer Journal; Petrides et al. Onkopedia Leitlinien. 2014 

Kreher et al. Ann Hematol. 2014. 

 
Antikoagulants 

 

 
Schwangerschaft 

 
Wochenbett 

Low risk  75-100 mg Aspirin/d NMH  mind. 6 Wochen p.p.EG 2C 

High risk 

anamnestisch: 

- Thrombembolie 

- APA-S 

- Thromboserisiko hoch 

- andere Thrombophilien 

75-100 mg Aspirin/d + 

NMH prophylaktische 

Dosierung oder 

 

ASS bis ~36.SSW 

Umstellen auf NMH  

NMH  

mind. 6 Wochen p.p. EG 2C 

 

High risk 

anamnestisch  

- schwere Hämorrhagie -

 Thrombozytenzahl 

 >1.500.000 /µl) 

Kontraindikation ASS 

 

IFN-α 

(pegyliertes IFN-α)* 

Plättchen Apherese  

 

  

 

 

* cave 1. Trimester teratogenes Potential nicht auszuschließen  

 


